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Resumen
Introducción:  La  morfea  o  esclerodermia  localizada  juvenil  (ELJ)  es  una  enfermedad  autoin-
mune, inﬂamatoria,  crónica,  lenta  y  progresiva  del  tejido  conectivo,  de  causa  desconocida,
que afecta  preferentemente  la  piel  y  los  tejidos  subyacentes.
Objetivos:  Comunicar  un  caso  de  esclerodermia  localizada  juvenil  en  una  escolar,  y  contribuir
a un  diagnóstico  y  tratamiento  oportuno  de  esta  patología.
Caso  clínico:  Nin˜a  de  8  an˜os  con  placas  induradas  hipopigmentadas,  de  distribución  lineal  en
la extremidad  superior  derecha  de  2  an˜os  de  evolución  y  placas  induradas  hiperpigmentadas
de textura  acartonada,  con  áreas  de  piel  adelgazada,  blanquecina  y  edema  en  la  pierna  y  el
tobillo. Los  elementos  clínicos  y  los  exámenes  de  apoyo  diagnóstico,  incluyendo  la  histolo-
gía, fueron  compatibles  con  ELJ  lineal,  panesclerótica.  Se  inició  tratamiento  inmunosupresor  y
simultáneamente  realizó  ﬁsioterapia  y  terapia  ocupacional  intensivas.
Conclusiones:  Presentamos  un  caso  de  ELJ  de  tipo  lineal  y  panesclerótico,  en  el  que  hubo
retraso de  2  an˜os  en  el  diagnóstico,  no  obstante  la  respuesta  al  tratamiento  inmunosupresor
fue favorable  según  lo  esperado.
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Morphea  or  juvenile  localised  scleroderma:  Case  report
Abstract
venile  localised  scleroderma  (JLS)  is  an  autoimmune,  inﬂammatory,
 connective  tissue  disease  of  unknown  cause  that  preferably  affects
scleroderma;
Autoimmune
Introduction:  Morphea  or  ju
chronic,  slowly  progressive
skin and  underlying  tissues.∗ Autor para correspondencia.
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Objective:  To  report  a  case  of  Juvenil  Localised  scleroderma  in  an  8-year  old  girl,  contributing
to an  early  diagnosis  and  treatment.
Clinical  case:  The  case  is  presented  of  an  8  year-old  girl  who  presented  with  indurated  hypo-
pigmented  plaques,  of  linear  distribution  in  the  right  upper  extremity  of  two  years  onset,
together with  papery  texture  hyperpigmented  indurated  plaques  with  whitish  areas  of  thinned
skin in  right  lower  extremity,  and  leg  and  ankle  swelling.  The  clinical  features  and  diagnostic
tests, including  histology  were  compatible  with  linear  and  pansclerotic  JLS.  She  started  with
immunosuppressive  therapy,  physiotherapy,  and  occupational  therapy.
Conclusions:  We  report  a  case  of  linear  and  pansclerotic  ELJ  type,  in  which  there  was  a  2  year
delay in  diagnosis,  however  the  response  to  treatment  was  positive  as  expected.
© 2016  Sociedad  Chilena  de  Pediatr´ıa.  Published  by  Elsevier  Espan˜a,  S.L.U.  This  is  an  open  access
article under  the  CC  BY-NC-ND  license  (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).
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ﬁbrosos  engrosados  (ﬁg.  3).
Se  inició  tratamiento  con  prednisona  oral  2  mg/kg/d  porntroducción
os  síndromes  de  esclerodermia  juvenil  son  enfermedades
utoinmunes  multisistémicas1,  cuya  característica  común  es
a  presencia  de  cambios  cutáneos  escleróticos  y  comienzo
ntes  de  los  16  an˜os  de  edad.  Existen  2  categorías:  la
sclerodermia  juvenil  localizada  (EJL)  o  morfea,  en  que
ay  preferentemente  compromiso  cutáneo  sin  compromiso
ascular  sistémico  o  de  órganos  internos,  y  la  esclerosis
istémica,  en  la  que  hay  esclerosis  cutánea  difusa  y  compro-
iso  de  órganos  internos2.  Aunque  la  EJL  es  poco  frecuente,
n  nin˜os  es  más  común  que  la  esclerosis  sistémica  en  una
elación  de  10:13,4.
En  Chile  no  hay  registro  de  series  de  pacientes  pediá-
ricos  reportados.  La  baja  incidencia  (uno  por  millón  de
in˜os/an˜o)4 podría  explicar  el  escaso  número  de  pacientes
otiﬁcados5.  Zulian  et  al.  (2006)  publicaron  las  característi-
as  clínicas  y  epidemiológicas  de  750  nin˜os  con  ELJ  de  270
entros  reumatológicos  y  dermatológicos  de  todo  el  mundo,
odiﬁcando  la  clasiﬁcación  de  Peterson  (Clasiﬁcación  de
ayo)  que  incluía  5  formas  clínicas  (en  placas,  generalizada,
ulosa,  lineal  y  profunda)  por:  circunscrita,  lineal,  gene-
alizada,  panesclerótica  y  mixta  (Clasiﬁcación  de  Padua),
nfatizando  el  retraso  en  el  diagnóstico  como  consecuen-
ia  del  comienzo  insidioso  y  la  falta  de  conocimiento  de  la
nfermedad5,6.  El  12,1%  de  los  pacientes  tenía  anteceden-
es  familiares  de  enfermedades  autoinmunes6--8.  La  relación
ujer/hombre  fue  de  2,4:19.
De  los  5  subtipos  descritos  en  la  clasiﬁcación  de  Padua  la
sclerodermia  lineal  (EL)  es  el  más  común  (65%)  en  pedia-
ría.  Se  caracteriza  por  uno  o  más  trayectos  lineales  que
nvolucran  típicamente  una  extremidad  superior  o  inferior.
e  sigue  en  frecuencia  la  morfea  circunscrita  (26%),  genera-
izada  (17%),  panesclerótica  (2%)  y  mixta  (15%)  que  combina
L  con  otros  subtipos6.
Presentamos  una  nin˜a  cuyo  diagnóstico  e  inicio  de  tra-
amiento  se  realizó  2  an˜os  después  del  comienzo  de  las
esiones  cutáneas,  con  el  objetivo  de  difundir  los  concep-
os  y  elementos  clínicos  que  permitan  que  los  médicos  y
rofesionales  de  la  salud  puedan  sospechar  precozmente derivar  a  los  especialistas  dermatólogo  y/o  reumatólogo
portunamente.
7
xaso clínico
in˜a  de  8  an˜os,  previamente  sana,  sin  antecedentes  familia-
es  de  enfermedades  crónicas  ni  autoinmunes.  Consultó  en
tención  primaria  por  lesiones  de  piel  de  6  meses  de  evolu-
ión;  inicialmente  presentaba  3  máculas  hiperpigmentadas
e  2  a  3  cm  de  diámetro  en  la  región  suprarrotuliana  dere-
ha,  que  progresaron  en  4  meses  abarcando  desde  el  pliegue
nguinal  hasta  el  tobillo,  adquiriendo  una  textura  acarto-
ada  con  áreas  deprimidas  de  piel  adelgazada,  brillante,
e  color  blanco  y  edema  en  el  tobillo,  sin  dolor  ni  compro-
iso  funcional  de  la  extremidad  inferior  afectada.  Recibió
erapia  con  clotrimazol  y  betametasona  tópicas  sin  efecto
ﬁg.  1).  Posteriormente  apareció  una  mácula  eritematosa  de
 cm  de  diámetro  en  el  eje  mayor,  adyacente  al  labio  mayor
erecho.  En  la  extremidad  superior  derecha  presentaba  pla-
as  induradas  hipopigmentadas  punteadas,  de  distribución
ineal  desde  la  mun˜eca  al  hombro  (ﬁg.  2),  y  varias  máculas
aciales  redondas,  simétricas,  hipopigmentadas  de  2  an˜os  de
volución.
Ingresó  en  el  hospital  de  derivación  para  evaluación
ultidisciplinaria.  Los  exámenes  revelaron:  hemograma,
ruebas  tiroideas,  inmunoglobulinas  séricas,  complemento  y
eactantes  de  fase  aguda  normales,  radiografía  de  extremi-
ad  inferior  derecha,  radiografía  de  tórax,  ecocardiografía
 ecografía  abdominal  normales.  Estudio  inmunológico:  ANA
/40  homogéneo,  factor  reumatoide  positivo  80  U,  ANCA  C
egativo,  ENA  0,98  (positivo  >  1,10)  y  anticoagulante  lúpico
egativo.
La  biopsia  cutánea  mostró:  epidermis  de  espesor  conser-
ado.  A  nivel  subepitelial  se  evidenció  ﬁbrosis  de  la  dermis
apilar  y  reticular,  compuesta  por  ﬁbras  colágenas  engro-
adas,  que  se  extendió  hacia  el  subcutáneo,  rodeando  las
lándulas  ecrinas.  Escaso  tejido  adiposo  en  la  periferia  y
n  moderado  inﬁltrado  linfohistiocítico,  en  partes  también
erivascular,  con  algunas  células  plasmáticas.  Folículos  pilo-
os  atróﬁcos,  escasos.  Tejido  adiposo  subcutáneo  desplazado
acia  la  profundidad,  con  lobulillos  separados  por  septos días  y  en  dosis  decreciente  un  mes,  asociado  a  metotre-
ato  oral  (14,5  mg/m2),  con  el  cual  continuó  por  16  meses,
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Figura  1  Lesiones  cutáneas  sugerentes  de  morfea  lineal  +
panesclerótica.
Figura  3  Histopatología  de  lesión  de  piel:
1. Atroﬁa  de  folículo  piloso.
2.  Inﬁltrado  inﬂamatorio  linfocitario,  con  presencia  de  algunas
células  plasmáticas  alrededor  de  las  glándulas  ecrinas,  donde
aún quedan  algunos  adipocitos.
3.  Glándulas  ecrinas  con  total  reemplazo  del  tejido  adiposo  por
colágeno.
4. Tejido  adiposo  subcutáneo  rodeado  por  haces  de  colágeno.
La línea  roja  marca  el  espesor  dérmico  normal  y  la  línea  amarilla
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cFigura  2  Lesiones  de  piel  compatibles  con  escleroderma
lineal.
mejorando  la  textura  de  las  lesiones  de  la  extremidad  infe-
rior,  sin  cambio  signiﬁcativo  en  la  extremidad  superior,  sin
aparición  de  nuevas  lesiones.  Simultáneamente  realizó  ﬁsio-
terapia  y  terapia  ocupacional  intensivas.
Discusión
La  EJL  o  morfea  es  una  enfermedad  del  tejido  conectivo  de
etiología  desconocida,  reportada  desde  1753.  Se  caracte-
riza  por  depósito  excesivo  de  colágeno,  con  engrosamiento
e  induración  de  piel  y  tejido  subcutáneo,  produciéndose
cambio  de  la  coloración  y  consistencia  de  la  piel1--7.Clínicamente  existen  2  fases,  una  precoz  de  mayor
actividad,  durante  la  cual  pueden  aparecer  lesiones  carac-
terizadas  por  un  borde  inﬂamatorio  violáceo  o  anillo  lila,
con  piel  indurada  en  el  centro  y  en  el  borde.  Durante  esta
g
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sa expansión  del  colágeno,  con  haces  engrosados,  eosinofílicos.
tapa  las  lesiones  pueden  expandirse  y  aparecer  nuevas
esiones10,11. Los  hallazgos  histológicos  consisten  en  inﬁl-
rado  perivascular,  predominantemente  de  linfocitos,  con
scasas  células  plasmáticas  y  eosinóﬁlos  en  la  dermis  reticu-
ar  profunda  y  tejido  subcutáneo,  acompan˜ado  de  haces
ngrosados  de  colágeno,  disminución  de  ﬁbras  elásticas  y
élulas  endoteliales  aumentadas  de  taman˜o.  En  la  etapa
ardía  se  aprecia  un  aumento  de  grosor  de  la  piel,  especial-
ente  en  el  centro  de  la  lesión,  dejando  a  veces  un  centro
sclerótico  hipopigmentado,  y  la  histología  revela  colágeno
ngrosado  que  reemplaza  el  inﬁltrado  inﬂamatorio  previo,
o  que  conduce  a atroﬁa  de  las  glándulas  ecrinas  y  folículos
ilosos.  Además,  los  capilares  tienen  una  pared  ﬁbrótica  y
na  luz  estrecha10,11.  Estos  elementos  se  correlacionan  clíni-
amente  con  atroﬁa  dérmica  y  subdérmica,  expresada  como
delgazamiento  cutáneo,  y  en  los  casos  más  severos  depre-
ión  o  concavidad  de  la  zona  afectada,  e  induración  como
e  observa  en  las  ﬁguras  1  y  3.
La  EL  es  el  subtipo  más  común,  caracterizándose  por  una
ínea  o  banda  que  involucra  la  dermis,  la  hipodermis  y  fre-
uentemente  el  músculo  subyacente,  el  tendón  y  el  hueso.
os  sitios  más  comunes  son  las  piernas,  los  brazos,  el  hueso
rontal  y  el  tronco5,11,12. En  las  extremidades  pueden  atrave-
ar  una  articulación,  y  si  se  esclerosan  y  alteran  los  músculos
 los  tendones  producir  contractura  articular  y  disfunción  de
a  extremidad.  Si  se  afecta  la  placa  de  crecimiento  epiﬁsia-
io  habrá  acortamiento  permanente  de  la  extremidad.  Se
an  reportado  hasta  un  30-50%  de  complicaciones  ortopédi-
as.  Aproximadamente  el  25%  de  los  pacientes  con  EL  tiene
ompromiso  de  cabeza  y  cuero  cabelludo,  denominada  «en
olpe  de  sable» debido  a  la  depresión  que  simula  la  cicatri-
ación  de  una  herida  por  ese  mecanismo12.  En  estos  casos
uede  ocurrir  compromiso  neurológico  y  ocular  de  variada
everidad13.
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Grune & Stratton; 1983. p. 195--208.82  
La  morfea  circunscrita  o  en  placa  es  el  subtipo  más  fre-
uente  en  adultos.  Se  caracteriza  por  una  o  más  lesiones
edondeadas,  induradas,  de  1-3  cm  de  diámetro,  gene-
almente  en  el  tronco  o  en  la  región  proximal  de  las
xtremidades13,14.  La  morfea  generalizada,  deﬁnida  por  más
e  3  lesiones  en  placas,  de  más  de  3  cm,  que  van  conﬂuyendo
 afectando  varias  áreas  anatómicas,  preferentemente  en  el
ronco,  es  muy  infrecuente15.
La  morfea  panesclerótica  afecta  al  1-2%  de  los  pacientes
 es  incapacitante.  Inicialmente  involucra  las  extremidades,
ero  puede  migrar  a  otras  localizaciones  como  el  tronco,
a  cara  y  las  áreas  distales  de  los  dedos  y  las  un˜as.  Ocurre
na  ﬁbrosis  rápidamente  progresiva  de  la  dermis,  subcutá-
eo,  fascia  y  músculo  con  compromiso  ocasional  de  hueso.
ste  proceso  lleva  a  contracturas  articulares,  atroﬁa  muscu-
ar,  ulceraciones  cutáneas  y,  si  compromete  el  tórax,  a
nsuﬁciencia  respiratoria.  Puede  desarrollarse  carcinoma  de
élulas  escamosas  en  las  áreas  de  herida  crónica6,14,15. La
orfea  mixta  se  deﬁne  por  la  presencia  de  más  de  un  sub-
ipo  clínico,  siendo  más  frecuente  la  asociación  de  EL  y
n  placas6,13,14.  Las  manifestaciones  extracutáneas  ocurren
asta  en  un  25%  de  los  pacientes  en  el  curso  de  la  enfer-
edad.  Es  recomendable  evaluación  oftalmológica,  que  es
andatoria  si  la  EL  afecta  la  cabeza13,15.
El  diagnóstico  de  EL  se  basa  en  el  cuadro  clínico  y,  en  oca-
iones,  como  en  nuestro  caso,  es  apoyado  por  la  biopsia  de
iel  y  tejidos  subcutáneos.  La  velocidad  de  eritrosedimenta-
ión  puede  estar  aumentada  cuando  hay  inﬂamación  activa.
l  factor  reumatoideo,  positivo  en  nuestro  caso,  puede  estar
resente  en  el  25-30%  de  los  pacientes,  y  títulos  mayores  se
an  asociado  a  compromiso  cutáneo  más  severo  o  afectación
rticular16.  Anticuerpos  antinucleares  pueden  estar  presen-
es  en  cualquier  tipo  de  morfea,  con  una  frecuencia  entre  el
3-73%.  Anticuerpos  anticardiolipinas,  más  frecuentemente
resentes  en  adultos,  solo  se  encuentran  en  un  13%  de  los
in˜os15.
Para  evaluar  la  actividad  de  la  morfea  y  monitorizar
l  seguimiento  las  herramientas  disponibles  son:  iconogra-
ías  de  lesiones,  ultrasonido  y  resonancia  magnética,  con
iferentes  ventajas  y  desventajas,  así  como  sensibilidad  y
speciﬁcidad.  Existen  también  puntuaciones  clínicas  com-
utarizadas  de  compromiso  de  la  piel  (puntuación  cutánea
e  Rodnan  modiﬁcada)  y  la  prueba  de  estudio  cutáneo  de
scleroderma  localizado  (LoSCAT,  por  sus  siglas  en  inglés)
ue  combina  actividad  de  la  enfermedad  y  parámetros  de
an˜os,  los  que  son  de  resorte  del  especialista15,16.
El  diagnóstico  diferencial  es  con  otras  lesiones  des-
igmentadas  como  vitíligo,  liquen  escleroso  y  atróﬁco,
icosis  fungoide  hipopigmentada,  pitiriasis  liquenoide  cró-
ica,  hipopigmentación  postinﬂamatoria,  tin˜a  versicolor
 pitiriasis  alba,  así  como  hiperpigmentadas,  postinﬂa-
atoria,  medicamentosa  o  metabólica  e  induradas  como
aniculitis,  síndrome  de  piel  dura,  fascitis  eosinofílica,  der-
opatía  ﬁbrosante  y  escleredema.
El  tratamiento  depende  de  la  severidad  de  la  enferme-
ad,  que  considera  el  subtipo,  compromiso  potencial  de
ejidos  más  profundos,  localización  de  las  lesiones  y  estado
e  actividad  de  la  enfermedad17.
Las  lesiones  superﬁciales  y  circunscritas  pueden  desapa-
ecer  en  3-5  an˜os  sin  intervención.  Si  no  hay  aumento  de
as  lesiones,  eritema  u  otro  signo  de  actividad,  monitorizar
a  lesión  es  aceptable.  Si  hay  signos  de  enfermedad  activaA.  Strickler  et  al.
na  lesión  única,  superﬁcial,  en  una  localización  no  cos-
ética,  se  puede  tratar  tópicamente  con  corticoides,
nhibidores  de  la  calcineurina,  imiquimod,  análogos  de  la
itamina  D  o  fototerapia  con  luz  ultravioleta17.  En  las  formas
oderadas  o  severas,  como  la  de  nuestra  paciente,  hay  con-
enso  en  el  uso  de  metotrexato  en  conjunto  con  corticoides
rales  o  pulsos  de  metilprednisolona,  tratamientos  que  han
robado  ser  efectivos,  con  escasos  efectos  adversos18--21.  La
uración  del  tratamiento  con  metotrexato  no  está  comple-
amente  dilucidada.  Se  ha  usado  por  períodos  prolongados
e  hasta  2  an˜os  sin  complicaciones,  y  el  consenso  es  tratar
l  menos  2  an˜os,  ya  que  usos  en  menor  tiempo  favorecen  las
ecaídas18--21.
Publicaciones  recientes  han  enfatizado  las  diﬁcultades
e  acceso,  por  falta  de  especialistas,  así  como  los  erro-
es  de  diagnóstico  y  tratamiento  en  etapas  iniciales  de  la
nfermedad22--24, lo  que  ocasiona  retardo  en  la  referencia  y
ratamiento  especíﬁco.  Lo  óptimo  es  el  manejo  multidisci-
linario:  reumatólogo,  dermatólogo,  ﬁsiatra,  kinesiólogo  y
erapeuta  ocupacional.
onclusiones
resentamos  un  caso  de  EJL  de  tipo  lineal  y  panesclerótico,
ue  podría  corresponder,  según  la  clasiﬁcación  de  Padua,  a
na  forma  mixta,  conﬁrmado  por  histopatología,  con  exá-
enes  de  laboratorio  compatibles,  en  el  que  hubo  retraso
e  2  an˜os  en  el  diagnóstico.  La  respuesta  al  tratamiento
nmunosupresor  fue  favorable  según  lo  esperado.
onﬂicto de intereses
ste  trabajo  cumple  con  los  requisitos  sobre  consenti-
iento/asentimiento  informado,  comité  de  ética,  ﬁnancia-
ión,  estudios  animales  y  sobre  la  ausencia  de  conﬂicto  de
ntereses  según  corresponda.
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